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Клинические рекомендации
В последние два 10летия течение нейромышечных
заболеваний (НМЗ) изменилось во многом благода
ря улучшению диагностики и лечения респиратор
ных осложнений, которые являлись основной при
чиной смерти таких пациентов [1]. Возрастающее
распространение вентиляционной поддержки и ас
систированного откашливания, а также изменение
клинического подхода к этим пациентам, наряду
с ранней оценкой функции дыхания и многопро
фильного ведения, привели к существенному повы
шению качества и продолжительности жизни боль
ных с НМЗ [2, 3].
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Таким образом, назрела необходимость разработ
ки простых для понимания, современных клиничес
ких рекомендаций, имеющих практическую направ
ленность, которые могли бы использоваться всеми
специалистами в области респираторной медицины.
Основные положения данных рекомендаций сумми
рованы в табл. 1. Для оценки качества доказательств
и силы рекомендаций, как в и большинстве подоб
ных документов, использовалась система GRADE
(табл. 2) [4]. Большинство положений в данных реко
мендациях имеют класс 1В / 1С, т. е., несмотря на не
обходимость расширения базы научных доказательств
Таблица 1
Основные правила ведения пациентов с респираторными осложнениями НМЗ
1. Всем больным с НМЗ следует регулярно исследовать легочную функцию даже при отсутствии респираторных симптомов
2. Для выбора последующего лечения крайне важно дифференцировать НМЗ с быстрым и медленным прогрессированием
3. Рекомендуется обследование пациентов для выявления сердечно!сосудистых заболеваний и сопутствующей аспирационной патологии
4. При неэффективном откашливании мокроты рекомендуются специальные дыхательные методики, а иногда аппаратное ассистирование
5. При выраженном снижении легочной функции (ФЖЕЛ < 50 %), симптомах диафрагмальной дисфункции (ортопноэ) и / или гиповентиляции 
(гиперкапнии) показана вентиляционная поддержка
6. Очень важен адекватный выбор оборудования и режима вентиляции. Рекомендуются портативные аппараты для вентиляционной поддержки
7. Показания для ИВЛ индивидуальны и требуют соответствующего уровня медицинской помощи
8. Для выбора оптимальной лечебной тактики, особенно ИВЛ, необходимо тесное сотрудничество с пациентом и членами его семьи с самого 
начала заболевания
9. При показаниях к паллиативному лечению оно не должно откладываться
10. Желательно координированное ведение больного коллективом многопрофильных специалистов
Примечание: ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ИВЛ – инвазивная вентиляция легких.
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этих положений, этические проблемы затрудняют
проведение соответствующих исследований, поэтому
данные рекомендации основаны на имеющейся ин
формации и являются окончательными (рис. 1, 2).
Патофизиология дыхательных мышц
Дыхательные мышцы поражаются при многих НМЗ,
иногда остро (синдром Джулиана–Барре, миастени
ческий кризис, острая фаза полиомиелита), но чаще –
постепенно, при прогрессировании заболевания.
Для адекватного ведения респираторных осложне
ний важно дифференцировать быстро прогрессиру
ющие заболевания, например, боковой амиотрофи
ческий склероз, от болезней с более медленным
прогрессированием (болезнь Дюшена, миотоничес
кая дистрофия – болезнь Штейнерта), т. к. в 1м слу
чае более важно раннее начало лечения.
Таблица 2
Классификация качества доказательств и силы 
рекомендаций по системе GRADE
Качество доказательств Обозначение
Высокое Дальнейшие исследования, скорее 
всего, не изменят оценку эффективности А
Среднее Дальнейшие исследования могут внести 
серьезные изменения в оценку 
эффективности В
Низкое Дальнейшие исследования, скорее всего, 
внесут серьезные изменения в оценку 
эффективности С
Очень Любая оценка эффективности весьма 
низкое неопределенна D
Сила рекомендаций
Сильная в пользу вмешательства 1
Слабая в пользу вмешательства 2
Слабая против вмешательства 2
Сильная против вмешательства 1
Начальная диагностика
1. Респираторная: клиническая оценка, визуализационные методы (рентгенограмма грудной клетки в прямой проекции, рентгеноскопия 
и др.), легочная функция (газы крови, спирометрия, ПСК, MIP, MEP, SNIF, исследование в положении лежа (желательно), измерение
легочных объемов (желательно), диффузионной способности (желательно), исследование в ночное время (пульсоксиметрия, ПСГ).
2. Диагностика дисфагии: клиническая оценка, скрининговые тесты, видеофлюороскопия.
3. Диагностика сердечнососудистых осложнений (при необходимости).
Наличие респираторных осложнений
1. Показания к ИВЛ: гиперкапния, артериальная десатурация во время ночного сна, ортопноэ, ФЖЕЛ < 50 %долж.
2. Трудности откашливания: соответствующие клинические симптомы, ПСК < 270 л / мин.
3. Дисфагия: соответствующие клинические симптомы, диагностические исследования.
Неинвазивное ведение
1. НВЛ.
2. Ассистированное (механическое, ручное)
откашливание.
3. Реабилитация и профилактика аспирации.
Инвазивное ведение
1. Трахеостомия.
2. Чрескожная гастростомия.
Амбулаторное наблюдение, лечение в многопрофильной клинике, специализированная медицинская помощь на дому, паллиативное лечение
Согласование с пациентом и его родственниками
При неэффективности
Наблюдение
1. При медленно прогрессирующих НМЗ:
• наблюдение каждые 6–12 мес.;
• оценка симптомов, спирометрия, газы артериальной крови, MIP, MEP, SNIF, пульсоксиметрия.
2. При быстро прогрессирующих НМЗ:
• наблюдение каждые 2–4 мес.;
• оценка симптомов, спирометрия, ПСК, газы артериальной крови, SNIF, пульсоксиметрия (желательно);
• наблюдение в многопрофильной клинике (рекомендуется).
Рис. 1. Диагностика и ведение респираторных осложнений НМЗ
Примечание: MEP – максимальное экспираторное давление; MIP – максимальное инспираторное давление; SNIF – назальное инспираторное усилие;
ПСГ – полисомнография; ПСК – пиковая скорость кашля.
Рис. 2. Алгоритм лечения респираторных осложнений
Примечание: НВЛ – неинвазивная вентиляция легких.
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Клинические рекомендации
Респираторные осложнения НМЗ затрагивают
3 группы мышц: инспираторные, экспираторные
и орофарингеальные. Патофизиологические меха
низмы, участвующие в развитии дыхательной недо
статочности (ДН), разнообразны и сложны [5, 6], но
их можно суммировать следующим образом:
• Прогрессирующая слабость инспираторных ды
хательных мышц (в основном диафрагмы) на фо
не НМЗ меняет паттерн дыхания на низкие дыха
тельные объемы и повышение частоты дыхания
(поверхностное дыхание). Слабость мышц также
приводит к нарушениям механики дыхания –
снижению растяжимости легких и грудной клет
ки, что повышает нагрузку на мышцы и создает
риск развития усталости мышц. Эти процессы
становятся причиной альвеолярной гиповенти
ляции, которая сначала развивается во время
REMфазы ночного сна, когда снижается тонус
мышц (за исключением диафрагмы). Следует
дифференцировать эти состояния от централь
ных нарушений вентиляции как за счет снижения
чувствительности центральных и периферичес
ких хеморецепторов, так и за счет непосредствен
ного поражения дыхательных центров, напри
мер, при миотонической дистрофии (болезни
Штейнерта) или дефиците кислой мальтазы.
Постоянная ночная гиповентиляция, нарушение
контроля вентиляции и изменения паттерна
дыхания приводят к круглосуточной гиповенти
ляции, которая, как правило, носит прогресси
рующий характер, но иногда может развиваться
остро на фоне респираторных инфекций в связи
со скоплением бронхиального секрета в дыха
тельных путях при неэффективном кашле или
аспирации.
• Неэффективный кашель обусловлен слабостью
экспираторных мышц (внутренних межреберных
и мышц живота), хотя другие группы мышц так
же могут участвовать в этом нарушении. Эффек
тивный кашель начинается с глубокого вдоха
(с участием инспираторных мышц), после чего
следует максимальное сокращение экспиратор
ных мышц с закрытием и последующим открыти
ем надгортанника (участие орофарингеальных
мышц), в результате чего создается экспиратор
ный воздушный поток, выталкивающий секрет
из дыхательных путей.
• Снижение силы орофарингеальных мышц может
тоже становиться причиной неэффективного
кашля, но вызывает нарушения фонации и глота
ния с риском аспирации, что может приводить
к развитию острой ДН.
Обследование респираторной системы 
больного с НМЗ
Объективные методы исследования помогают уточ
нить прогноз и мониторировать течение заболева
ния, выявить показания к ИВЛ и предупредить раз
витие осложнений [7].
При клиническом обследовании такого пациента
следует активно выявлять симптомы усталости
мышц. На ранних этапах этого осложнения возника
ют общая слабость, сонливость, нарушения концен
трации внимания, тогда как одышка и ортопноэ по
являются гораздо позже. При бульбарных (VII, IX,
X и XII пары черепномозговых нервов) нарушениях,
поражении жевательных (V пара) и ларингеальных
мышц (нервные корешки С1) возникают дизартрия,
дисфагия, слабость жевательных мышц, удушье и не
эффективный кашель. Ночную гиповентиляцию
следует заподозрить при гиперсомнии, вялости при
пробуждении, общей слабости, дневной сонливости,
утренних головных болях.
При врачебном осмотре можно выявить учащение
дыхания, торакоабдоминальную дискоординацию,
участие вспомогательных мышц шеи в дыхании, сла
бость трапециевидной мышцы. С гиповентиляцией
связан тест на устный счет после максимального
вдоха (в норме ≤ 50, < 15 расценивается как тяжелая
гиповентиляция), но этот метод не валидизирован.
Тесты для функционального обследования 
больного с НМЗ
Газовый анализ артериальной крови
В начальной стадии заболевания могут определять
ся гипоксия и гипокапния, но типичным является
гиперкапния при нормальном альвеолярноартери
альном градиенте, задержка бикарбонатов и гипо
хлоремия при газовом анализе артериальной крови.
Если у пациента до развития НМЗ существовало дру
гое заболевание легких или респираторное осложне
ние (инфекции, ателектазы), градиент может повы
шаться.
Спирометрия и измерение легочных объемов
Для НМЗ характерны рестриктивные нарушения ле
гочной вентиляции с уменьшением ФЖЕЛ и общей
емкости легких (ОЕЛ) при нормальной или снижен
ной функциональной остаточной емкости (ФОЕ)
и повышении остаточного объема легких за счет сла
бости экспираторных мышц [8]. Во время исследова
ния следует обратить особое внимание на возмож
ность утечки воздуха через мундштук (загубник), что
нередко встречается у больных с бульбарными нару
шениями, и при необходимости использовать рото
носовую маску. 
Кривая поток–объем демонстрирует медленный
выдох со снижением пиковых скоростей воздушных
потоков и оборванным окончанием выдоха. Часто
снижаются инспираторные потоки. Осцилляции при
экспираторных потоках типичны для болезни Пар
кинсона. В положении пациента лежа ФЖЕЛ может
значительно уменьшаться относительно этого пока
зателя, измеренного при сидячем положении (> 25 %),
что означает выраженную слабость диафрагмы и ве
роятную ночную гипоксемию [9]. Повторные изме
рения ФЖЕЛ с определенной периодичностью поз
воляют проследить динамику заболевания; снижение
этого показателя < 55%долж. означает вероятность
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гиперкапнии. Ухудшение расценивается как тяже
лое при ФЖЕЛ < 30 мл / кг (в норме – 60–70 мл / кг).
При синдроме Джулиана–Барре снижение ФЖЕЛ
≤ 15 мл / кг является показанием к вентиляционной
поддержке [10]. Этот показатель менее информати
вен при миастеническом кризе, когда его динамика
крайне вариабельна.
Максимальное мышечное давление
Максимальное инспираторное давление (MIP) из
меряется при открытом надгортаннике, максималь
ном инспираторном усилии, которое начинается от
уровня ФОЕ или венозного возврата (при маневре
Мюллера) [11]. Это более чувствительный показа
тель, чем ФЖЕЛ. Максимальное экспираторное дав
ление (MEP) измеряется после маневра Вальсальвы
на уровне ОЕЛ или ФОЕ. MIP < –80 см вод. ст. или
МЕР > 90 см вод. ст. исключает наличие значимой
мышечной слабости. MIP < 30 %долж. сопровождается
значительными нарушениями газового состава арте
риальной крови [10].
Пиковая экспираторная скорость кашля
Этот показатель измеряется пикфлоуметром или
пневмотахографом при мощном кашлевом усилии
(выбирается лучшая из 4–7 попыток), с его по
мощью оценивается эффективность экспираторных
мышц. У взрослых этот показатель > 350 л / мин. Бо
лее низкие цифры, особенно < 270 л / мин, означают
снижение способности эффективно откашливать
мокроту (1В) [12]. Неспособность развивать эффек
тивную пиковую экспираторную скорость ассоци
ируется с неблагоприятным прогнозом (1В).
Назальное инспираторное усилие (SNIF!тест)
Измерение проводится в носовых раковинах во вре
мя маневра форсированного втяжения носом воз
духа [13] на уровне ФОЕ. Этот показатель весьма
информативен при слабости лицевых мышц или
аномалии смыкания зубов. Он измеряется при 1 за
крытой ноздре, в то время как 2я перекрывается
и снова открывается при каждом маневре. Выполня
ется около 10 маневров. Давление > 60 см вод. ст.
у женщин и > 70 см вод. ст. у мужчин исключает зна
чимую слабость дыхательных мышц (1В).
Трансдиафрагмальное давление 
Это инвазивное исследование силы инспираторных
мышц, которое позволяет прогнозировать развитие
ночной гиповентиляции и обычно используется
в рамках научных исследований, поскольку требует
введения зонда для расчета трансдиафрагмального
давления. В норме трансдиафрагмальное давление
> 80 см вод. ст. у женщин и > 100 см вод. ст. – у муж
чин.
Стимуляция диафрагмального нерва 
Диафрагмальный нерв расположен вдоль шеи. Его
можно стимулировать магнитным полем или элект
рическим током. Этот метод обычно применяется
у больных, не способных выполнить произвольные
маневры, либо в исследовательских целях. Стимуля
ция магнитным полем проще осуществляется и луч
ше переносится, но затрагивает реберные мышцы,
поэтому менее специфична. В обоих случаях реак
ция диафрагмы регистрируется с помощью гастрозо
фагеального зонда, хотя можно измерять давление
и в ротовой полости. Преимуществом метода явля
ется неинвазивный характер, но иногда бывает
сложно получить воспроизводимые результаты.
Трудности измерения связаны с дополнительным
импедансом брюшной стенки, появлением произ
вольных мышечных сокращений (пациент должен
спокойной дышать в течение 10 мин) и вовлечением
других мышц. Во избежание этих искажений ис
пользуют электромиографическую регистрацию че
рез пищеводный катетер. Время проведения им
пульса по диафрагмальному нерву еще можно
измерить с помощью электростимуляции, при кото
рой диафрагмальный потенциал регистрируется на
электромиограмме (норма < 9 мс). Однако в клини
ческой практике чаще применяется магнитная сти
муляция [14].
Визуализационные методы
На рентгенограмме грудной клетки можно увидеть
более высокий купол диафрагмы, хотя этот признак
более типичен для одностороннего паралича диа
фрагмы и менее информативен для НМЗ. Рентгено
графия грудной клетки на вдохе и выдохе и флюоро
скопия недостаточно чувствительны и специфичны
и технически сложны, если пациент прикован к по
стели. 
Ультразвуковое исследование позволяет измерить
толщину диафрагмы в месте прикрепления ребер
и оценить ее подвижность [15]. Толщина диафрагмы
пропорциональна ее силе. При параличе диафрагмы
толщина < 2 мм и не увеличивается при вдохе. Это
неинвазивный портативный метод, который не тре
бует активного участия пациента.
Паттерн дыхания и сонно!зависимые расстройства
У больных с НМЗ могут развиваться различные со
стояния в зависимости от наиболее пораженной
группы мышц. При поражении инспираторных
мышц (диафрагма, межреберные и добавочные
мышцы) развивается гиповентиляция с гипоксией
и гиперкапнией, не только за счет мышечной сла
бости, но и за счет того, что во время REMфазы сна
снижается контроль дыхательных центров. Показа
тельным признаком этого является задержка бикар
бонатов в крови при отсутствии приема диуретиков.
Если преобладает поражение мышц верхних дыха
тельных путей при незначительном поражении диа
фрагмы, развивается синдром обструктивного апноэ
и гипопноэ сна. Эти состояния должны быть диаг
ностированы до начала вентиляционной поддержки.
Рекомендуется ночное мониторирование сатурации
кислорода в амбулаторных условиях и затем в зави
симости от его результатов проводят полиграфию
или ПСГ.
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Аспирация и сердечно!сосудистая патология
Аспирация
Цель обследования заключается в адекватной оцен
ке способности пациента проглатывать твердую и
жидкую пищу и выявлении возможной аспирации
во время еды. Для этого используются клинические,
визуализационные, а также специальные дополни
тельные методы исследования [16, 17].
Клиническое обследование 
Клиническое обследование состоит из сбора анам
неза и общего неврологического обследования,
включая двигательную функцию орофарингеальных
мышц с оценкой функции сфинктера и глотательно
го рефлекса, наличия и эффективности произволь
ного кашля. Наряду с выявлением десатурации
(десатурация > 2 % расценивается как симптом ас
пирации) используется водный тест или тест с прог
латыванием продуктов различной плотности [18].
При этом оцениваются глотательная апраксия, на
лет на слизистой оболочке ротовой полости, кашель
или охриплость голоса, снижение амплитуды движе
ний гортани, повторные проглатывания 1 порции
пищи (непрямая дисфагия с высоким риском аспи
рации) (1С).
Фаринголарингоскопия 
Это валидизированный метод для диагностики фа
рингеальной дисфагии и оценки риска аспира
ции (1С).
Видеофлюороскопия 
Этот метод считается "золотым стандартом" при ди
агностике дисфагии, т. к. дает непосредственную
информацию об оральной, фарингельной и пище
водной фазах глотания, а также о наличии аспира
ции и безопасности перорального питания, а также
позволяет прогнозировать эффективность реабили
тационных мероприятий и выявить показания для
гастростомии при наличии аспирации (1С).
Фарингоэзофагеальная манометрия 
При помощи данного метода количественно оцени
ваются сократительная способность глотки, релак
сация верхнего пищеводного сфинктера и синхрон
ность этих функций (1С). Фарингоэзофагеальная
манометрия может выполняться одновременно с ви
деофлюороскопией (манофлюороскопией), хотя
введение зонда с манометром в пищевод не очень
комфортно и может нарушать конфигурацию рото
глотки и движения подъязычных мышц.
Профилактика аспирации 
Рекомендуется продолжать энтеральное питание до
тех пор, пока при помощи методов оценки глотания
не выявлены признаки аспирации. У больных с ней
рогенной дисфагией хороший терапевтический эф
фект относительно эффективности и безопасности
глотания дает уменьшение порций и повышение вяз
кости пищи (1С). При сохранении у пациента мини
мальных когнитивных и моторных функций, наря
ду с модификацией объема и консистенции пищи
и при условии, что эти меры обеспечивают достаточ
ную эффективность и безопасность глотания, воз
можно использование специальных глотательных
методик (приемы для облегчения глотания, прием
пищи в вертикальном положении больного) (2С).
В случае невозможности выполнения этих мероприя
тий изза дисфагии следует установить гастростоми
ческий зонд под эндоскопическим или рентгенологи
ческим контролем (при высоком риске респираторных
осложнений) [17]. У пациентов с тяжелым поражением
органов дыхания (ФЖЕЛ < 50%долж.) рекомендуется
установка гастростомического зонда под рентгено
логическим контролем, что позволит избежать седа
ции (1С).
Сердечно!сосудистая патология 
Многие НМЗ сочетаются с патологией сердца [19–
21]. Во многих случаях ее тяжесть является показа
телем выживаемости, что делает крайне важным
раннюю диагностику этих заболеваний, которые не
редко не имеют клинических проявлений. При диаг
ностике сердечнососудистой патологии при 1м
обследовании пациента, а затем ежегодно должны
проводиться электрокардиография (ЭКГ), эхокар
диография и холтеровское 24часовое мониториро
вание ЭКГ при риске развития аритмий. Электро
физиологическое исследование показано только
в случаях, когда необходимо точно установить лока
лизацию и тяжесть нарушений сердечной проводи
мости. При аритмогенной патологии сердца воз
можна имплантация дефибриллятора (1С).
Дыхательная гимнастика
Дыхательная гимнастика (ДГ) играет важную роль
в лечении респираторных осложнений НМЗ и состо
ит из 2 основных вариантов: превентивная и актив
ная ДГ.
Превентивная ДГ 
Превентивная ДГ направлена на поддержание адек
ватной растяжимости легких и грудной клетки
и предотвращение развития микроателектазов. Ис
пользуются ручные или механические методики раз
дувания и растяжения грудной клетки. Желательно,
чтобы эти методики начинали применяться при
ЖЕЛ < 1 500 мл или < 70 %долж. [22, 23]. Ручное разду
вание заключается в инсуффляции (нагнетании)
воздуха в легкие с помощью ручного реанимаци
онного мешка Амбу, при этом пациент должен ко
ординировать закрытие надгортанника с эпизода
ми инсуффляции во избежание утечки воздуха;
рекомендуется выполнять 2–3 раздувания легких
2–3 раза в день (2В). Раздувание легких может вы
полняться механически с помощью создания поло
жительного давления при дыхании [24–26] через
загубник или носолицевую маску (при отсутствии
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выраженных бульбарных нарушений) или с по
мощью трахеостомической трубки (2С), при этом
рекомендуется корректировать конечноэкспира
торное давление (5–40 см вод. ст.), инспираторный
поток (20–60 л / мин) и экспираторное сопротив
ление.
Активная ДГ 
Активная ДГ направлена на поддержание адекватно
го дренажа дыхательных путей. Она начинается при
снижении эффективности кашля, что выявляется по
клиническим симптомам и функциональным пока
зателям (ПСК). ПСК < 270 л / мин означает высокий
риск неэффективности кашля при острых респира
торных заболеваниях [12], поэтому рекомендуется
обучение пациента и его родственников методикам
ассистированного откашливания – ручным или ме
ханическим, которые используются преимущест
венно в домашних условиях [27] (1В). Ручное ассис
тированное откашливание начинается при задержке
дыхания на максимальном вдохе благодаря пере
крытию надгортанника. Эта методика также требу
ется больным со слабостью инспираторных мышц,
у которых ее приходится комбинировать с предшест
вующим раздуванием легких для достижения макси
мального вдоха (1В). В начале выдоха производится
надавливание руками на грудную клетку, живот или
оба места одновременно. В результате повышается
внутригрудное давление, увеличивается ПСК и уси
ливается эффективность кашля. Для осуществления
этой методики важно сохранение у пациента нор
мальных бульбарных функций, которые позволят
перекрыть надгортанник в конце инсуффляции.
Механическое ассистированное откашливание
показано при неэффективном ручном ассистиро
вании и выполняется с помощью механического
аппарата для инсуффляцииэкссуффляции путем по
переменного создания положительного (инсуффля
ция) и отрицательного давления (экссуффляция), что
приводит к удалению секрета из дыхательных путей
потоком воздуха. Эта процедура осуществляется че
рез назальнобуккальную маску или трахеостоми
ческую трубку. Для наибольшей эффективности этой
процедуры рекомендуется давление > 30 см вод. ст.
как для инсуффляции, так и для экссуффляции [28];
время – 2–3 с для инсуффляции и 3 с – для экссуф
фляции, с короткой паузой между циклами. Реко
мендуются ежедневные сеансы по 5–6 циклов (1В).
В случаях выраженных бульбарных нарушений эф
фективность этой методики весьма ограничена [28].
Неинвазивное лечение респираторных 
осложнений
В последние годы внедрение НВЛ оказало значитель
ное влияние на течение НМЗ, при которых одной из
основных причин смерти была ДН. С помощью вен
тиляционной поддержки у таких пациентов повысил
ся уровень выживаемости и улучшилось качество
жизни (1В).
В случае медленно прогрессирующих НМЗ при
помощи НВЛ стабилизируется ЖЕЛ, повышается
парциальное напряжение кислорода в артериальной
крови (РаО2), понижается парциальное напряжение
углекислоты (РаСО2) и улучшается качество сна [29].
Эти эффекты наблюдаются у пациентов при исполь
зовании НВЛ > 4 ч в сутки [30]. НВЛ показана всем
пациентам с НМЗ с симптомами усталости дыха
тельных мышц (ортопноэ) на фоне функциональной
дисфункции (снижение ФЖЕЛ / MIP) либо с симп
томами гиповентиляции на фоне гиперкапнии или
ночной десатурации. Иногда при медленно прогрес
сирующей нейромышечной патологии эти симпто
мы появляются во время обострения и требуют не
медленного начала НВЛ. Аналогичным образом при
обострении и респираторной инфекции может по
требоваться бóльшая продолжительность вентиля
ции у больных, уже получающих НВЛ на дому.
Подробности НВЛ описаны в руководстве Испа
нского общества пульмонологов и торакальных хи
рургов SEPAR (E. Barrot Cortés, E. Sánchez, 2008), од
нако следует упомянуть некоторые особые аспекты
этого лечения у данной группы пациентов [2, 5, 31].
В аппарате для вентиляции должны быть функции
жизненной поддержки и все клинические режимы
вентиляции. Сначала возможно использование ре
жима спонтанной вентиляции, если это возможно,
т. к. такой подход позволит пациенту адаптироваться
к вентиляции. При слабой спонтанной вентиляции
у больного необходимо увеличение продолжитель
ности вентиляции или перевод на режим контроли
руемой вентиляции (по давлению или объему). Не
менее важен и выбор интерфейса для НВЛ. При
тяжелых бульбарных нарушениях НВЛ следует
начать с назальной маски, а при значительной утеч
ке воздуха через рот – использовать лицевую маску.
Если пациент находится на НВЛ > 12 ч в сутки, то
во избежание повреждения кожи переносицы, по
мимо 2 респираторов и дополнительных батарей,
необходимо использовать мундштуки или маски без
крепления на переносице либо назальные или на
зальнобуккальные маски. В этих случаях использу
ются разные параметры вентиляции при разных ин
терфейсах.
Инвазивное лечение респираторных 
осложнений 
Инвазивное лечение может потребоваться при НМЗ
с быстрым прогрессированием слабости дыхатель
ных мышц, особенно у пациентов с боковым амио
трофическим склерозом, когда бульбарные наруше
ния достигают критического уровня, неинвазивная
поддержка дыхательных мышц становится неэффек
тивной и возникает необходимость в выполнении
трахеостомии либо интенсивной паллиативной по
мощи [8, 32–35].
ИВЛ в домашних условиях через трахеостому
продлевает жизнь при некоторых НМЗ и является
методом выбора при недостаточной эффективности
неинвазивных методов (1С).
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Выполнение трахеостомы 
Трахеостома при НМЗ показана при неэффектив
ности как НВЛ, так и ассистированного откашлива
ния, при остром поражении легких (как правило,
инфекционном) либо при тяжелой прогрессирую
щей слабости дыхательной мускулатуры. Согласие
пациента на наложение трахеостомы желательно по
лучить до того, как бульбарные нарушения станут
тяжелыми (1С).
Канюли и вентиляторы 
В целях безопасности у канюли должна быть внут
ренняя часть, которую можно немедленно извлечь
при закупорке [33]. В большинстве случаев небал
лонные канюли используются для поддержания
адекватной альвеолярной вентиляции и дренажа ды
хательных путей до того момента, когда бульбарные
нарушения достигнут критического уровня, при ко
тором утечка воздуха станет значительной либо уси
лится аспирация слюны с риском развития гипоксе
мии. Использование небаллонных канюль позволяет
сохранить голосовую функцию у пациентов, находя
щихся на ИВЛ круглосуточно, если сохранена соот
ветствующая бульбарная функция. У пациентов, по
лучающих ИВЛ < 24 ч в сутки, могут использоваться
канюли с отверстиями, что также сохраняет фона
цию во время перерывов в вентиляции. При исполь
зовании баллонных канюль давление наполнения
должно быть < 25 мм рт. ст. У больных с гастро
стомой баллон не должен наполняться во время
приема пищи, поскольку это может вызвать механи
ческие затруднения глотания и увеличить риск аспи
рации [33].
Если ИВЛ проводится не круглые сутки и при
бронхоскопии подтверждено, что отверстия в каню
лях находятся в адекватном положении, при помощи
таких канюль снижается нагрузка на дыхательную
систему, а у пациента появляется возможность разго
варивать во время перерывов в вентиляции [33] (1А).
В предшествующем варианте клинических ре
комендаций у больных НМЗ при ИВЛ через трахео
стому предлагалась вентиляция, контролируемая
по объему [32]. Технические характеристики совре
менных вентиляторов позволяют подобрать каждо
му пациенту удобный и эффективный режим. При
необходимости вентилятор может комплектовать
ся запасными батареями и другим оборудовани
ем [32, 33].
Дренаж дыхательных путей 
Для адекватной вентиляционной поддержки необ
ходимо регулярно очищать дыхательные пути от
бронхиального секрета. Это важная процедура [33,
34] (1С). Для эвакуации секрета из трахеи рекомен
дуется вводить зонд отсоса в трахею на минималь
ную глубину (2С). При использовании аппаратов для
механического ассистированного откашливания
возможно понижение риска осложнений, связанных
с использованием трахеального отсоса (1С). В лю
бом случае инструменты для отсасывания слизи из
трахеи должны быть чистыми, хотя стерилизовать их
не рекомендуется (1С). Периодичность отсасывания
слизи не изучалась в специальных исследованиях.
Экспертами рекомендуется ориентироваться на
ощущения пациента, повышение пикового давления
вентилятора и снижение сатурации кислородом.
В работах [33, 34] рекомендуется использование
фильтров, сохраняющих тепло и влагу по аналогии
с увлажнением и нагревом воздуха во время ИВЛ
через трахеостому (1А).
Основные осложнения, связанные с ИВЛ 
через трахеостому
Повреждений трахеи, связанных с травматическим
отсасыванием слизи, перераздутием баллона или
контактом слизистой оболочки с дистальным кон
цом канюли, можно избежать по мере увеличения
практического опыта, однако респираторные ин
фекции являются наиболее частым осложнением
у больных НМЗ. 
Для адекватного ведения инфекционных ослож
нений нужны протоколы, выполнение которых по
вышает эффективность рано начатого лечения (1С).
Поскольку возможны случайные поломки или нару
шение соединений в системе, необходима аварийная
сигнализация во избежание серьезных и фатальных
эпизодов [32–34] (1С).
Этические аспекты и паллиативное лечение
НВЛ может рассматриваться как паллиативное лече
ние, если происходит уменьшение респираторной
симптоматики, вызванной нейромышечными нару
шениями [36] и улучшение качества жизни [1, 8].
Несмотря на то, что НВЛ является широко распро
страненным вариантом лечения, мнения об ИВЛ че
рез трахеостому, при помощью которой повышается
выживаемость, но оказывается влияние на прогрес
сирование заболевания, неоднозначны. Это проти
воречие, особенно при быстром прогрессировании
заболевания, вызвано вероятностью нежелательных
ситуаций, например синдрома изоляции, а не обре
менительностью такого лечения для семьи больного
и общества в целом. Выбор варианта лечения – НВЛ
или ИВЛ – должен обсуждаться как можно раньше
с пациентом и его окружением [36].
Обследование дыхательной системы пациента
должно проводиться как можно раньше для ранней
диагностики респираторных нарушений и обсужде
ния предпочтений самого больного с ним самим
и его родственниками. Рекомендуется информиро
вать пациента обо всех реальных преимуществах
и недостатках каждого метода, одновременно стара
ясь уменьшить эмоциональную нагрузку. Желатель
но заранее принять решение о будущих вариантах
лечения и документально закрепить его. Во многих
странах Европы это позволяет больному заранее вы
разить свою волю относительно будущей кончины,
пока его состояние позволяет это сделать, а также
снимает с родственников больного ответственность
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за будущее решение о выборе методов паллиативной
помощи.
Основные этические проблемы возникают при
острой декомпенсации состояния пациента, требую
щей ИВЛ, если пожелания его самого неизвестны.
В такой ситуации тактика поведения выбирается ин
дивидуально.
Медико!юридические аспекты 
В разных странах Европы возможны разные вариан
ты завершения жизни больных с НМЗ: а) эвтаназия;
б) ограничение терапевтических усилий; в) отказ от
лечения; г) паллиативная седация; д) прекращение
лечения в связи со смертью. Например, в Испании
запрещены эвтаназия и помощь при суициде [36].
Выбор оптимального решения зависит от цели:
а) помощь пациенту в подготовке к смерти; б) вы
полнение воли больного; в) препятствование смер
ти; г) уменьшение эмоциональной нагрузки; д) до
стижение соглашения между всеми участниками
событий: самим пациентом, его родственниками
и медицинским персоналом.
В соответствии с этим рекомендуется следующее:
а) обсуждение проблемы с пациентом; б) докумен
тальная фиксация желания пациента; в) периоди
ческий повторный анализ и обсуждение перспектив
и претворение их в реальную практику.
В конце жизни больного в странах Европы не
редко прибегают к ограничению терапевтических
усилий, отказываясь от дальнейшего поддержания
жизненных функций. В такой ситуации с использова
нием ИВЛ иногда только продлеваются страдания па
циента без какихлибо преимуществ. 
Следует понимать, что ограничение терапевти
ческих усилий означает "разрешение" летального ис
хода, т. е. не препятствует и не способствует его нас
туплению. Смерть при этом является закономерным
исходом заболевания. Таким образом, ограничение
терапевтических усилий не является эвтаназией. Не
обходимым условием такого развития событий явля
ется желание пациента о продлении жизни с по
мощью ИВЛ либо прекращении лечения ввиду его
бесперспективности.
Паллиативное лечение 
Если ИВЛ неэффективно либо пациент не перено
сит эту процедуру, рекомендуется паллиативное ле
чение [38], например, кислородотерапия или назна
чение морфина. Паллиативная седация заключается
в назначении больному в терминальной стадии забо
левания лекарственных препаратов в дозах и ком
бинациях, вызывающих притупление сознания, для
облегчения симптомов, рефрактерных к другому
лечению. 
Паллиативная седация выполняется по клини
ческим показаниям и при информированном согла
сии пациента или его полномочных представителей.
В результате седации и отказа от ИВЛ уменьшаются
одышка, тревожность, слабость и нервное напряже
ние у больного с терминальной стадией НМЗ, ДН
и облегчаются страдания.
Амбулаторная помощь
Многопрофильные клиники 
Уровень оснащения многопрофильных клиник соот
ветствует многочисленным потребностям пациентов
с нейромышечными нарушениями, все необходимые
исследования и процедуры выполняются в одном
месте, улучшается клинический опыт врачей, меди
цинская помощь оказывается в наиболее полном
объеме и в максимально ранние сроки [39–44].
Показано, что в многопрофильных клиниках вы
ше уровень выживаемости и качества жизни боль
ных с НМЗ (1С) при значительной экономии ресур
сов здравоохранения по сравнению с традиционной
системой медицинской помощи.
Основной целью создания многопрофильных кли
ник является всестороннее индивидуализированное
лечение всех проявлений НМЗ. При наличии много
профильной клиники сокращается число посещений
пациентами врача, ускоряется диагностика, проводит
ся генетическое консультирование, а лечение респи
раторных осложнений начинается своевременно.
В таких клиниках в той или иной степени должны
быть представлены невролог, пульмонолог, реабили
толог, физиотерапевт, социальные работники и дие
толог, а в зависимости от возможностей клиники –
профпатолог, генетик, психолог, кардиолог, оторино
ларинголог и офтальмолог. Рекомендуется планиро
вать максимальное число консультаций за 1 посеще
ние во избежание повторных посещений и лучшей
координации информации. Частота посещений
определяется скоростью прогрессирования заболе
вания. При быстро прогрессирующих формах реко
мендуется 1 посещение каждые 2–4 мес., при мед
ленно прогрессирующих – более редкие визиты.
Помощь на дому 
Специальная оценка ресурсов, необходимых боль
ным с НМЗ, в рамках клинических исследований не
проводилась. Медицинская и социальная поддержка
пациентов с трахеостомой, которые ранее получали
НВЛ, создает громадную физическую и эмоциональ
ную нагрузку на медицинский персонал и социаль
ных работников (1С). После наложения трахеосто
мы не рекомендуется выписывать больного домой
раньше, чем он достигнет клинически стабильного
состояния, а лица, осуществляющие уход на дому,
получат необходимые навыки и будут созданы соот
ветствующие условия (1С) [32–35].
Для пациентов с высокой зависимостью от венти
лятора рекомендуется домашнее наблюдение меди
цинскими и социальными работниками, желательно
работающими в стационаре (1С). В их обязанности
должно входить: сопровождение пациента из стаци
онара домой, правильная установка и обеспечение
нормального функционирования вентиляционного
оборудования дома у пациента, наблюдение за пра
вильностью домашнего ухода и лечения, сотрудниче
ство с первичным звеном здравоохранения и медпер
соналом стационара.
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